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Kawasaki disease: one of the most common vasculitides of

childhood
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Abstract

Kawasaki disease (KD), also known as mucocutaneous lymph node syndrome and Kawasaki syndrome, is an
inflammatory disease in children associated with vasculitis affecting predominantly the coronary arteries and is
now the most common cause of acquired heart disease in children in developed countries. The etiology of KD is
unknown but epidemiological studies implicate an infectious agent or toxin, which causes disease in genetically
predisposed individuals. Clinical manifestation remains the most important tool for diagnosis. Clinical features
include fever for more than 5 days, rash, conjunctivitis, oral mucositis, extremity changes, cervical
lymphadenopathy, and, in a proportion of cases, dilation or aneurysms of the coronary and other arteries. However,
none of these clinical findings is, in itself, pathognomonic of KD. Many of these clinical features can be seen in
other common febrile illnesses of children. It is for this reason that the diagnosis of KD is often considered to be
a clinical challenge. Intravenous immunoglobulin along with aspirin is the gold standard therapy of treatment for
KD. However, there is no consensus on the treatment of resistant forms of KD. Patients with KD should be on
long-term follow-up especially if they have developed coronary artery abnormalities during the acute stage. This

article reviews etiology, pathogenesis, clinic, diagnostics, and treatment options of Kawasaki disease.

Keywords: Kawasaki disease, vasculitis, Kawasaki syndrome, Mucocutaneous lymph node syndrome,

intravenous immunoglobulin.
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Kavasaki liga: vienas dazniausiy vaskulity vaiky amziuje

Dominyka Kaugaité!

Wilniaus universitetas, Medicinos fakultetas

Santrumpa

Kavasaki liga (KL), kitaip zinoma kaip gleivinés ir limfmazgiy sindromas ar Kavasaki sindromas, yra vaiky
uzdegiminé liga asocijuota su vaskulitu, kuris labiausiai pazeidzia vainikines arterijas. Siuo metu Kavasaki liga
yra labiausiai paplitusi vaiky jgyty Sirdies ydy priezastis iSsivysciusiose $alyse. Nors Kavasaki ligos etiologija
iSlieka neaiski, taciau epidemiologinés studijos nurodo, jog infekcinis agentas ar toksinas gali indukuoti liga
genetiskai predisponuotiems individams. Ligos klinikinis pasireiskimas iSlieka svarbiausiu diagnostikos jrankiu.
Pagrindiniai simptomai yra daugiau nei 5 dienas uzsitgs¢s karS¢iavimas, bérimas, konjuktyvitas, burnos ir
gleiviniy mukozitas, kaklo limfadenopatija, o kai kuriais atvejais vainikiniy ar kity arterijy iSsiplétimas ar
aneurizmos. Taciau nei vienas i§ iy pozymiy néra patognomoninis Kavasaki ligai. Dauguma S$iy pozymiy gali
biiti siejami ir su kitomis vaiky uzdegiminémis ligomis. Dél to Kavasaki ligos diagnoz¢é neretai tampa klinikiniu
intraveninis imunoglobulinas ne visada yra veiksmingas atspariai Kavasaki ligos formai gydyti. Net ir sékmingai
iSgydzius pacientg reikalingas ilgalaikis jo stebé&jimas, ypac tuo atveju, jei pacientui imios stadijos metu pasireiské

vainikiniy arterijy anomalijos.

RaktazZodziai: Kavasaki liga, vaskulitas, Kavasaki sindromas, gleivinés ir limfmazgiy sindromas, intraveninis

imunoglobulinas.

Ivadas

Gleivinés ir limfmazgiy sindroma 1967 m. pirma
karta aprasé japony pediatras Tomisako Kavasakis
(angl. Tomisaku Kawasaki). Dabar §is vienas i$
dazniausiy vaiky vaskulity paprastai ir vadinamas
Kavasaki liga, ja apraSiusio gydytojo garbei. (1)
Dazniausiai liga pasireiSkia 65 ménesiy vaikams.
(2) Ligos pagrindiniai simptomai yra karS¢iavimas,
kaklo limfadenopatija, polimorfinis bérimas,
bilateralinis konjuktyvitas, burnos ir ryklés gleivinés
uzdegimas, avietinis liezuvis, delny ir pady eritema.
(3) Negydant simptomai paprastai praeina savaime

per 7-14 dienas, taciau karS¢iavimas gali uzsitesti ir

ilgiau.(4) Nepaisant to, kad liga gali praeiti savaime,
apie 25 % atvejy timus vaskulitas gali komplikuotis
vainikiniy arterijy aneurizmomis.(5) Gydymas
intraveniniu  imunoglobulinu (IVIG) sumazina
vainikiniy arterijy aneurizmy susidarymo rizika.
Taip pat po IVIG infuzijos stebimas greitas
kar$ciavimo ir kity simptomy iSnykimas. Taciau ne
visiems pacientams $is gydymas veiksmingas, todél
yra ieSkoma vis naujy gydymo budy atspariai
Kavasaki ligai gydyti. Siuo metu atsiranda vis
daugiau duomeny, kad biologiné terapija gali biti
naudinga mazinant vainikiniy arterijy pazeidimus ir

kontroliuojant ligos uzdegiminj procesa. (6)
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Epidemiologija

Kavasaki liga pasireiSkia jaunesniems nei 5 m.
vaikams, o berniukams 1,5 karto daZniau nei
mergaitéms.(7) Nors $iuo metu liga paplitusi visame
pasaulyje, taCiau daugiausia jos atvejy fiksuojama
Japonijoje (239 atvejai /100 tikst. vaiky jaunesniy
nei 5 m.). Antra pagal daznj Salis yra Koréja (113,1
atvejai/100 tikst. vaiky jaunesniy nei 5 m.). Trecia
— Taivanas (69 atvejai /100 tiikst. vaiky jaunesniy
nei 5 m.). (8) Kavasaki ligai yra biudingas
sezoniSkumas. Pastebéta, jog Japonijoje vaikai
dazniausiai serga ziema (sausio mén.) bei vasarg
(liepos mén.). Tuo tarpu JAV daugiausia atvejy
fiksuojama ziema ir pavasarj, o Europoje — tik
ziema. Viena i§ tokio sezoniSkumo hipoteziy —
Kavasaki liga priklauso nuo tam tikry oro daleliy,
esanciy Viduringje Azijoje, kurias, atitinkamais
sezonais, véjas nupucia | jvairias geografines
vietoves. Dalelés patenka pro kvépavimo takus ir
sukelia Kavasaki liga. (7) Taciau Sig asociacija tarp
oro ir ligos reikty patvirtinti atliekant daugiau

epidemiologiniy tyrimy visame pasaulyje. (9)

Etiologija ir patogenezé

Epidemiologinis ir klinikinis Kavasaki ligos
pasireiskimas byloja apie infekcing Sios ligos kilme.
Jeigu infekcinis agentas i tikryjy sukelia Sig liga,
tariamas organizmas gali buti labai silpnas ar
daugiausiai atsakingas uz subklinikines infekcijas.
Dauguma pakartotiniy bandymy nustatyti infekcinj
veiksnj iki Siol buvo nesékmingi, tod¢l Kavasaki
ligos etiologija islieka neaiski. (3) Nesant nuosekliy
tyrimy, kuriuose biity nustatytas konkretus
etiologinis agentas, galima teigti, kad $ig liga sukelia

ne vienas, o keli infekciniai agentai. (10)

Remiantis pacienty, sirgusiy Kavasaki liga,

pomirtiniais audiniy tyrimais, vaskulito patologija

buvo suskirstyta j tris nuoseklius patologinius
procesus. (11) Per pirmasias 2 ligos savaites
neutrofilai infiltruoja vainikiniy arterijy intima,
medija ir kai kurig dalj adventicijos. Dél to vystosi
nekrotizuojantis arteritas. Alarminai SI00A8/A9 i
S100 baltymo Seimos, kurie yra neutrofily, monocity
ir makrofagy citoplazmoje, taip pat dalyvauja
uzdegiminiame procese. Jy koncentracija Kavasaki
liga serganciyjy organizme yra Zymiai didesné nei
pacienty, serganciy kitomis uzdegiminémis ligomis.
Taip pat jy koncentracija sumazéja po gydymo
IVIG. (12) Po 1Umios fazés, S100A8/A9
koncentracija iSlieka didelé tuo atveju, jei pacientui
i§sivysto didelé vainikiniy arterijy aneurizma. (13)
Taigi, SI100A8/A9 koncentracija gali biti
potencialus biomarkeris, rodantis persistuojantj
ilgalaikj uzdegima. Kitas alarminas S100A12 taip
pat dalyvauja uzdegiminiame procese tiesiogiai
stimuliuodamas monocitus, kurie gamina IL-1f, o
§is savo ruoztu aktyvuoja vainikiniy arterijy
endotelio lasteles. (12) Nekrotizuojantis arteritas,
kuris gali lemti aneurizmos susiformavimg yra
lydimas dar dviejy patologiniy procesy — tai poiimio
ar 1étinio vaskulito bei miofibroblasty proliferacijos,
kuri gali sukelti progresuojancia vainikiniy arterijy

stenoze. (11)

Kavasaki ligos uzdegimo patogenezéje veikia ir
inozitolio 1,4,5 - trifosfato 3 - kinazé C (angl.
Inositol 1,4,5 - trisphosphate 3 - kinase C (ITPKC)).
Tai kinazé, kuri fosforilina inozitolio 1,4,5 —
trifosfata  (IP3), kuris dalyvauja daugumos
organizmo lasteliy signalizacijos procesuose. T
lastelése inozitolio 1,4,5 — trifosfatas padidina
intraceliulinio kalcio (Ca) kiekj, o Sis didina IL — 2
produkcijg ir T lasteliy aktyvacija. Blokuodama IP3
reakcijg su receptoriumi inozitolio 1,4,5 - trifosfato
3 - kinazé¢ C neigiamai reguliuoja T Iasteliy
aktyvacija. O Zmonéms, turintiems vieno nukleotido

polimorfizma neigiama T Iasteliy aktyvacija

149



Journal of Medical Sciences. April 15, 2021 - Volume 9 | Issue 3. Electronic - ISSN: 2345-0592

padidina vainikiniy arterijy pazeidimy rizika. (14)
Taip pat inozitolio 1,4,5 - trifosfato 3 - kinazés C
polimorfizmas gali paskatinti inflamosomos NLRP3
aktyvacijg ir padidinti IL-1B ir IL-18 produkcija.
(14)

Pacientai, sergantys Kavasaki liga turi padidéjusia
CD40 ligando (CD40L) ekspresijag CD4" T lastelése
ir trombocituose, dél to padidéja tromboziy ir
vainikiniy arterijy pazaidos rizika. (15)

Matrikso  metaloproteinazés  (angl.  Matrix
metalloproteinases (MMPs) yra zinomos dél
svarbaus vaidmens tiek uzdegimo, tiek audiniy
remodeliacijos procesuose. Padidéjes jy aktyvumas
blidingas timiai Kavasaki ligos fazei.(16) Matrikso
metaloproteinazé MMP3 asocijuota su vainikiniy
arterijy aneurizmos issivystimu. MMP3 taip pat
skatina IL-1 aktyvacija, kuris skatina kraujagysliy
lygiyjy raumeny lasteliy migracija ir jy virtima
proliferuojanciais miofibroblastais. (17)

Yra nuomoniy, jog Kavasaki liga savo patogeneze
yra panasi | autoimunines ligas, nes aktyvioje ligos
stadijoje vyrauja uzdegiminiai citokinai IL-6, IL-10,
IL-23.(9) Ypac svarbus yra IL-1, nes jo aktyvacijos
kelias yra vienas pagrindiniy Sios ligos patogenezéje
ir dél Sios priezasties $iuo metu atsiranda gydymas
IL-1 receptoriy antagonistais. (18)

Aktyvuoti T limfocitai gamina tumoro nekrozés
faktoriy (TNF-a), kuris zaloja endotelio lasteles ir
stimuliuoja matrikso metaloproteinazés MMP9
aktyvuma, o MMP9 skatina elastino irimg ir
aneurizmos formavimasi kraujagyslés siencléje.
(19) Dé¢l to TNF-a blokatoriy panaudojimas ligos
gydyme Siuo metu yra klinikiniy bandymy stadijoje.
(20) Taigi, visi Sie procesai turi jtakos Kavasaki

ligos patogenezei ir jos sunkumui.

Genetika

Nors konkretiis genetiniai faktoriai, kurie gali turéti

jtakos Kavasaki ligai yra nezinomi, taciau Siuo metu

genetinis  ligos aspektas yra vis placiau
nagrin¢jamas.(3) Pastebéti tam tikri skirtumai tarp
etniniy grupiy ir rasiy.(9) Epidemiologinés studijos
parodé, kad didziausias sergamumas yra Japonijoje,
Koréjoje ir Taivane, o JAV daugiausiai susirgimy
Japonijoje atlikti tyrimai parodé, kad serganciojo
giminaiciui rizika susirgti yra deSimt karty didesné
nei bendrojoje populiacijoje. (19)

Pradiniai genetiniai Kavasaki ligos tyrimai buvo
nukreipti j Zmogaus leukocity antigeng (ZLA) (angl.
Human Leukocyte Antigen (HLA)). Rasta, jog HLA-
DRBI, HLA B5, Bw51 ir Bw44 genai yra asocijuoti
su didesniu polinkiu susirgti Kavasaki liga. HLA -
BS5, B44, Bw51, DR3 ir DRB3*0301 asocijuota su
Kavasaki liga kaukazieCiy raséje; Bw54, Bwl5 ir
Bw35 Japonams, o Bw51 Izraelieciams. (23) (2) Kiti
placiai zinomi genai sietini su $ia liga yra inozitolio
1,4,5 - trifosfato 3 —kinazé, kaspazé — 3, B limfocity
kinaze ir CD40. (9) Be to, Inozitolio 1,4,5 - trifosfato
3 — kinazés genas asocijuotas su vainikiniy arterijy
liga. (24) TNF-0,IL-18 ir HLA E geny
polimorfizmas taip pat yra asocijuotas su Kavasaki
liga, taCiau jy reikSmingumas patogenezéje yra
ginCytinas. (25)

Klinika

Negydoma Kavasaki liga gali buti suskirstyta | tris
fazes: imi, poimé ir sveikimo. (3)

1) Umi fazé — prasideda staiga atsiradusiu

kar$c¢iavimu ir trunka 7—-14 d. Kars¢iavimas

yra febrilus, temperatiira gali pakilti iki 39—

40 °C ar net auksciau.(26) Gydymas

antipiretikais ar antibiotikais daznai yra

neveiksmingas, nes temperatiira nepaisant

gydymo islieka didesné nei 38,5 °C. (3, 26)

Gydant intraveniniu  imunoglobulinu

temperatiira paprastai nukrenta per 36 val.

(20) Kiti timios fazés metu pasireiskiantys

simptomai yra vémimas, diaréja, pilvo
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skausmas, apetito nebuvimas.(27)
Retesni — kosulys, rinoréja, bendras
silpnumas,  artralgijos  ar  artritai.
(28)Vienas i$ dazniausiy patognomoniniy
Sios ligos pozymiy yra  abipusis
konjuktyvitas, kuris pasireiskia mazdaug
85 % vaiky.(29) Be to, tipiniai ligos
pasireiskimo pozymiai yra burnos ir
gleiviniy  eritema, avietinis lieZuvis,
priekiniy kaklo limfmazgiy
limfadenopatija. (3,28) Kavasaki ligos
Umiai stadijai biidingi bérimai, kurie gali
biti makulopapuliniai, polimorfiniai ar

nespecifiniai, dazniausiai atsiranda liemens

srityje ir galiinése. (27) Delny ir pady

&1,

4
A

eritema pasireiSkia anksti, taciau po 10
dieny nuo kar$¢iavimo pradzios prasideda
odos deskvamacija eritemos vietoje —
pradzioje pradeda luptis pirSty, pédy
galiuky oda, véliau gali nusilupti ir visa
delny ar pady oda.(30) Jeigu iSsivysto
miokarditas, jis atsiranda anksti ir
pasireiskia tachikardija, Sirdies
nepakankamumo  pozymiais.(31)  Be
minéty simptomy Giminés fazés metu taip
pat gali pasireiksti perikarditas, priekinis
uveitas, aseptinis meningitas, otitas,
orchitas, kepeny ar inksty pazeidimo

pozymiai. (2, 3, 8, 28)

Paveikslas Nr. 1. Kavasaki liga sergancio vaiko bérimas. (32)
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Paveikslas nr 2. Avietinis liezuvis, liipy eritema, sausumas, trukinéjimas ir kraujavimas. (33)

Paveikslas nr. 3. Delny eritema, odos deskvamacija.

152



Journal of Medical Sciences. April 15, 2021 - Volume 9 | Issue 3. Electronic - ISSN: 2345-0592

2) Poumé fazé — jeigu vaikas buvo gydytas
IVIG tuomet S8i fazé¢ gali buiti visiskai
asimptomé. (3) Sios fazés metu vienintelis
pastebimas pozymis gali biiti pirSty galiuky
deskvamacija. (30) 1 i§ 13 serganciy vaiky
gali pasireiksti artritas. (34) Negydomam
vaikui §ios fazés metu taip pat gali atsirasti
vainikiniy arterijy aneurizmos. Dirglumas,
kuris gali buiti gana rySkus iminéje fazéje,
poumeés fazés metu sumazéja ar visai

iSnyksta. (3)

Labai svarbus ir pavojingas Kavasaki ligos poZymis
— kardiovaskulinés sistemos pazeidimas. Ankséiau
minétas miokarditas Uminéje fazéje gali pasireiski
tachikardija, kuri koreliuoja su kars¢iavimo laipsniu.
Tokiems vaikams neretai gali bati klaidingai
diagnozuojamas virusinis endokarditas Ankstyvas
miokarditas pasireiSkia nuo trecdalio iki pusés
vaiky, kurie serga Kavasaki liga. (35, 36) Taciau
beveik visiems gydymas IVIG yra veiksmingas. (37)
Neseniai buvo pastebéta, kad Kavasaki liga
sergantiems vaikams gali i§sivystyti Soko sindormas
(angl. Shock syndrome). JAV (San Diege) atliktame
prospektyviniame tyrime, trukusiame 4 metus i§ 147
vaiky, serganciy Kavasaki liga, trylikai pasireiske
sistoliné hipotenzija, trecdaliui su Soko sindromu
i§sivysté kairiojo skilvelio sistoliné disfukcija, o
beveik du trecdaliai turéjo vainikiniy arterijy
anomalijas. RezistentiSkumas intraveniniam
imunoglobulinui taip pat buvo daznesnis tarp vaiky
su Soko sindromu. (38)

ReikSmingiausia ir budingiausia Kavasaki ligos
kardiovaskuliné komplikacija — vainikiniy arterijy
aneurizmy i$sivystimas, kuris pasireiskia iki 25 %
negydyty pacienty. Todél Siuo metu Kavasaki liga
yra pagrindiné jgyty Sirdies ydy priezastis
i§sivysCiusiame pasaulyje. Vainikiniy arterijy
aneurizmos plySimas ar trombozé gali sukelti

miokardo infarkta ar staigia mirtj. (39) Nors

vainikiniy arterijy aneurizmos yra biidingiausias
vaskulito pasireiskimas, taciau kitos vidutinio
dydzio arterijos taip pat gali biiti jtrauktos. (3)
Vienos i§ tokiy tai zasto ir Slaunies arterijy
aneurizmos, kurios gali biiti pastebétos palpuojant ar
angiografijos budu. (35) Sunkiais atvejais
periferiniy arterijy obstrukcija gali sukelti iSemijg ir
gangrena.  Visceralinés  arterijos  paprastai
nejtraukiamos, taciau gali iSsivystyti vaikams,
kuriems pasireiskia sunkus vaskulitas, jtraukiantis ir

periferines arterijas. (40)

3) Sveikimo fazé - daugumai vaiky
simptomai nepasireiskia. Umios fazés
pozymiy nebéra, nebent yra likusios
komplikacijos. Sios fazés metu gali
atsirasti horizontalios nagy briaunos (Beau
linijos), kurios biidingos daugumai @imiy

uzdegiminiy bikliy.

Nepilna Kavasaki liga — tai visiSkai neatitinkanti
Kavasaki ligos kriterijy, taCiau Sia ligos forma
serganc¢iy vaiky poZymiai ir simptomai sutampa su
vaiky, kurie visiskai atitinka diagnostinius kriterijus.
(41) Nevisiska Kavasaki liga dazniau pasireiskia
kiidikiams ir vyresniems vaikams. Jiems taip pat
dazniau pasireiskia vainikiniy arterijy pazeidimai.

(42)

Diagnostiniai kriterijai

Kars¢iavimas, trunkantis ilgiau nei 5 dienas (4
dienas jei gydymas intraveniniu imunoglobulinu
(IVIG) nuslopina kars¢iavimg) ir maziausiai 4 kiti

klinikiniai pozymiai:

1. Abipusis konjuktyvitas (80 % iki 90 %);

2. Burnos ir ryklés gleivinés pakitimai,
iskaitant vieng ar kelis pozymius: lipy
pazeidimas  (sausumas, raudonumas,

jtrikimas), avietinis liezuvis, ryklés
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pazeidimas (eritema,

raudonumas) (80 % iki 90 %);

sausumas,

3. Delny ir pady eritema ar deskvamacija
(80 %);

4. Polimorfinis nepislinis bérimas,
pirmiausiai liemens srityje (>90 %);

5. Kakliné¢ limfadenopatija su maziausiai

vienu limfmazgiu >1.5 cm (50 %).

Diagnostika

Nors Kavasaki ligos diagnostika yra pagrista
diagnostiniais kriterijais, taciau ligos pradzioje
labaratoriniuose tyrimuose stebima leukocitoze,
padidéjes C reaktyvusis baltymas (CRB), eritrocity
nusédimo greitis (ENG). (43) Kartais timioje fazéje
gali i8sivystyti neutropenija, kuri indikuoja sunkig
ligos forma. (44) Ligos pradzioje trombocity
skai¢ius daZniausiai biina normalus, taciau prabégus
kelioms savaitéms gali pasireiksti reaktyviné
trombocitozé. Nemazai daliai vaiky stebima
normocitiné normochrominé anemija. (45) Taip pat
Sios ligos metu gali biiti padidéje kepeny fermentai
— transaminazés. (3) Jeigu vaikui iSsivysté artritas,
artrocentezés metu sinovijiniame skystyje gali biiti
stebima neutrofiliné leukocitozé. (34) Be to,
vaikams sergantiems Kavasaki liga poiméje fazéje

gali pasireiksti serumo lipidy sutrikimai — padidéja

trigliceridy (TAG) bei maZzo tankio lipoproteiny
(MTL) ir sumaz¢ja didelio tankio lipoproteiny
(DTL) koncentracija kraujo serume. (46) Tokiems
vaikams paprastai stebimos vainikiniy arterijy
anomalijos. Pradéjus gydyti IVIG lipidy kiekis
kraujyje susinormalizuoja per kelias savaites ar
ménesius. (3, 46) Antinukleariniai antikiinai
(ANCA) gali atsirasti vélyvoje ligos stadijoje. (47)
Taciau jy dalyvavimas ligos patogenezés
mechanizme néra iki galo aiskus ir jie neturi didelés
diagnostinés reikSmeés. (3, 47) Padidéjes von
Vilebrando faktorius indikuoja endotelio pazeidima.

(48)

Diferenciné diagnostika

Kavasaki liga gali imituoti tymai, nes pasireiskia
panasia klinikine iSraiska, taciau tymams biidingas
viruso prodromo periodas, eksudacinis
konjuktyvitas ir Kopliko démelés, kuriy nebus
matyti Kavasaki ligos metu. (49) Be to, tymy atveju
vyrauja limfocitiné leukocitoze, o Kavasaki ligos —
polimorfonukleariné leukocitozé. Prokalcitonino
kiekis kraujyje sergant tymais yra normalus, o
sergant Kavasaki liga gali bati padidéjes. Kitos
ligos, kurias reikty diferencijuoti nuo Kavasaki ligos

yra pateiktos lenteléje. (5, 49)
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Infekcinés ligos

Imuninés sistemos reakcijos

Reumatinés ligos

Adenovirusiné infekcija

Steveno-DZonsono sindromas

(angl. Stevens-Johnson syndrome)

Sisteminis autoimuninis

juvenilinis idiopatinis artritas

Tymai Toksinio Soko sindromas

Mazginis poliarteritas

Parvovirusiné infekcija

Serumo liga

Herpes simplex

Citomegalo virusas

Leptospiroze

Streptokokiné infekcija

Stafilokokiné infekcija

Lentelé nr. 1. Kavasaki ligos diferenciné diagnostika (49)

Gydymas

Vaikas, kuriam yra jtariama Kavasaki liga, turéty
biti nuveztas | ligoning detalesniam iStyrimui,
monitoravimui bei gydymui. Elektrokardiograma
(EKG) aritmijas, iSemija ar miokardita svarbu atlikti
tam, kad jsitikinti, jog néra Sirdies pazeidimo. Taip
pat reikty atlikti echokardiograma, o prireikus ir
angiograma dél vainikiniy arterijy vaskulito,
aneurizmy. Jeigu patvirtiname diagnoze, reikty
nedelsiant pradéti gydyma aspirinu bei intraveniniu
imunoglobulinu ~ (IVIG).  Aspirinas  veikia
prieSuzdegimiskai taip pat kaip
antiagregantas — apsaugo nuo tromboziniy
komplikacijy. Taciau, jeigu vaikas gydomas
aspirinu ilgesnj laikg ir be Kavasaki ligos serga gripu
ar véjaraupiais, gali i§sivystyti Reye sindromas. (50)

Tokiu atveju vietoj aspirino rekomenduojama

vartoti kitg antiagregantg — klopidogreli. (9, 50)
IVIG sumazina vainikiniy arterijy aneurizmy rizika,
nes stimuliuoja antikiinus prie$ infekcinj agentg bei
cirkuliuojancius toksinus. (9, 51)

Gydymui atspari Kavasaki liga — tai tokia ligos
forma, kai gydant intraveniniu imunoglobulinu
karSciavimas iSlieka ilgiau nei 36 val. Tokiu atveju
pacientai gali buti gydomi antra IVIG doze ar
gliukokortikoidais.(9, 52) Jeigu tai nepadeda,
tuomet galimas gydymas TNF-a inhibitoriumi
infliksimabu. (52) Be to, yra atlikta tyrimy, kad
vainikiniy arterijy aneurizmy iSsivystimg gali
sumazinti gydymas plazmaferezémis, ypa¢ esant
atspariai Kavasaki ligos formai, taciau Siam gydymo
bldui reikalingos iSsamesnés daugiacentrinés
prospektyvinés studijos. (53) Taip pat yra duomeny
ir uz ciklosporino, ciklofosfamido bei metotreksato

efektyvuma. (9)
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Gydymo strategija
Aspirinas Jeigu vaikas karS$ciuoja — 80-100
mg/kg/d paskirstyti per 4 dozes.
Jeigu nekarS¢iuoja — vienkartinai
3-5 mg/kg/d.
IVIG 2h/kg per 8—12 val. nuo atvykimo
vienkartinai.

temperatiira laikosi 24 val. arba jeigu yra komplikacijy.

Vaika hospitalizuoti iki kol praeina kar$ciavimas ir normali kiino

Jeigu karS¢iavimas tesiasi kartoti IVIG injekcija

Lentelé nr. 2. Kavasaki ligos gydymo strategija (3)

Jeigu simptomatika iSlieka arba yra atipiné ligos
eiga, galima svarstyti kortikosteroidy skyrimag — 2
mg/kg/d arba 30mg/kg vienkartinai. Taip pat galima
apsvarstyti infliksimabo skyrima, taciau gydymas
gliukokortikoidais ir ~ TNF-a  inhibitoriumi

infliksimabu islieka diskutuotinas.(3)

Tolimesnis stebéjimas ir prognozé

Tolimesné tromboziy profilaktika reikalinga
visiems vaikams tol, kol ENG ir trombocity skaicius
susinormalizuoja.  Vaikai, kuriems iSsivysto
vainikiniy arterijy anomalijos yra gydomi mazy
doziy aspirinu (nuo 3 iki 5 mg/kg/d.) ar Kkitais
antitromboziniais vaistais tol, kol anomalijos
persituoja. (3, 5)

Rekomenduojama vaikams 2-3 ir 6-3 sav. po

pasveikimo atlikti EKG. Tolimesnis stebéjimas

individualus ir priklauso nuo pacientui i§sivysciusiy
komplikacijy. (54)

Nors standartiné terapija IVIG ir aspirinu per pirmas
10 dieny nuo ligos pradzios duoda gerus gydymo ir
iSeiiy rezultatus, taciau 5 % vaiky vis tiek i$sivysto
vainikiniy arterijy aneurizmos. (54) Todél svarbu
stebéti visus Kavasaki liga prasirgusius vaikus 2
meén. nuo pasveikimo, o tuos, kuriems iSsivysté

komplikacijos — visg gyvenima. (3)

ISvados

Kavasaki liga gali atrodyti neklastinga ar savaime
praeinanti, taciau dél vaskulitinio komponento, kuris
pazeidzia vainikines kraujagysles, $i liga gali tapti
mirtina. Todél labai svarbu $ig liga atpazinti bei
nedelsiant pradéti gydyma. Ilgalaikis ligonio
sekimas ne tik vaikystéje, bet ir suaugus yra svarbus
siekiant iSvengti vainikiniy arterijy aneurizmy,

miokardito ar Sirdies nepakankamumo iSsivystymo.
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